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側坐核 は線条体の 一 部 で ありな が ら , 線 条体 の 変性 を病 理学的特徴 の 1 つ と す る Hu ntingto n 舞踏 病 (Hu ntingto n
'
s
ch｡ ,e a, H C病) に おい て , 神経病理学的 に 従来あま り注目 され て こ なか っ た ･ 本核 は腹側線粂体 と して 中脳
･ 辺縁 ド ー パ ミ ン
作 動系 (m e solim bic dopa minergic syste m, M L D S) あ る い は 中脳 ･ 線 条 体 ド
ー パ ミ ン 作 動 系(m e s ostriatal dopa min ergic
syste m, M S D S) の 一 部を形成 し , 機能的に は線条体 と辺縁系の 中間的存在で ある と考え ら れてい る･ 最近･ H C病や 櫛申分裂病に
お い て側坐核や こ れ と 関連 した ド ー パ ミ ン 作動性神経系の 神経化学的変化 に 関す る報告が な され て い るが , 本核に 関す る詳細
な病理学的検討は見 られ な い . こ れ らの こ と は 本核 が病理学的 に 再検討され る必 要性を 示 唆 して い る ･ 著者は H C病に おける
辺縁線条体 (1imbic striatu m) と して の 側坐核 に 注目 し, 神経細胞密度定量 とい う観点か ら , 本核 の 臨床
･ 病理 学的検討を行 っ
た . 6例 の H C病と 7例の 正 常対照例 の 剖検脳に お い て , 側坐核 , 尾状核 お よ び 被殻 の 小型 お よび 大型神経細胞数 を計数 し一
各 々 の 密度 お よ び両者の 比 S/L を 求め た . 対照例 に おけ る側坐核 , 尾 状軌 被殻 の 3老の 観織像 は は ぼ類似 して い た が , 定量
的に 検討する と , 側坐核 の 小型神経細胞密度は他の 2者に 比 し有意 に 高値 で あ っ た ･ H C病の 尾 状核
一 被殻 で は小型神経細胞
密度の 著明 な 減少 , 大型神経細胞密度の 軽度増加と S/L比の 著明 な低下を認め た ･ 側坐核 の 変化は検鏡視野内で は
一 見 目立 た
なか っ た が , 定量的に 対照例と比較検討す ると 尾状核 一 被殻 に 比 して 軽度 で ある が小型神経細胞密度の 有意な減少 を認め た ･
大型神経細胞密度は比較的増加 し, S/L 比 が対照例 の 約1/3に 低下 して い た こ とは ∴組織容積 の 縮小とともに 小型神経細胞の
明らか な脱落があ る こ とを 示 唆 した . H C病の 数例の 側坐核 で は , 尾状核
一 被殻 の 著明 な 変化に 比較す る と軽度で はあ るが ･
線推性 グ リ オ ー シ ス も認め られ た . 以上 の 結果 か ら, HC 病 に お い て は側坐核も , 新線条体 と同様病理学的変化をきたす こ と
が 明 らか と な っ た . 舞踏病運動を主 徽とす る H C病 で は 痴呆を は じめ とす る種 々 の 精神症状もみ られ , 精神分裂病様症状 を伴
う こ と も少 なく ない . H C病に お ける精神症状は大脳皮質病変 と必 ず しも対応 せ ず , 精神分裂病 , 掛 こそ の 側坐核 に お ける
ド ー パ ミ ン 作動性神経系の 異常が指摘さ れ て い る こ とな ど を 勘案す る と , H C病 の 精神症状 の 発現の
一 部 に 側 坐核 を含む
M L D Sある い ほ M S DSの 異常 が関与する 可能性 が示 唆 され た .
Key w ords Hu ntingto n
,
s cho r e a, n uCle u s a c c u mbe n s, n e u r O n al lo s s･ m eS Olim bic dopa min e rgic
syste m , S Chiz ophr eniaTlike sym pto m
臨床的に 特有の 不随意運動と痴呆 な どの 精神症状 を特徴 とす
る Hu ntingto n 舞踏病 (Hu ntingtoh
'
s chore a, HC 病) は, 病理
学的 に は 線条体と大脳皮質の 変性 に よ り 特徴 づ け られ る
= Ⅷ
舞踏病運動は線条体病変 と密接 に 関連 して い る と 考え られ る
が , 本症に み られ る痴呆症状は ア ル ツ ハ イ マ ー 型痴 呆な どで み
られ る皮質性痴呆 とは 異な る特徴を有す る皮質下性痴呆
… の
臨床像 を示 す こ とが 多く, 大脳皮質病変 とは 臨床病理学的に 必
ず しも対応 しな い3-. 本症 で は時 に は痴呆症状 の み な らず精神
分裂病様 の 性格変化や行動異常 を 呈 す る 症例もみ られ る
1)9 卜 12】
が , こ の よ うな精神症状に 対す る病理学的背景 に 関 して ほ 不 明
な点が 多い .
～ 方 , 側坐核(n u cle u s a cc u mbe n s)は 発生学的に も解剖学的
に も線条体 に 属する1 3卜 17りこもか か わ らず, 線条体 に 病変 の 主座
Abbre viations : A C E, angiotensin c on verting enzym e ;
を有す る H C病に お い て は本核 に 関す る病理 学的記載は極めて
少 な く , 従来 , 病理 学的変化 が乏 しい 領域
21と され , そ の 臨床的
意義に 関 して も あま り注目 され て い なか っ た . 最近 , 亡iC病に
お い て 本核 の 超徴形態学的変化 酬 町や 神経化学的変 化
0い 24一 を指
摘する報告も散見 され るが , 本核 の 神経細胞密度を定量的観点
か ら検討 した研究 はな い . 本核ほ 大脳辺縁系と も密接な関連を
有 し, そ の 破壊 に よ り 行動異常 を 呈 す る
25)こ と が 知 られ て い
る . 精神分裂病様症状を伴ちた H C病症例 で 側坐核病変が認め
られ
10)
, さ ら に , 精神分裂病 に お け る 側坐核 を含む dopa min e
(D A )作動系 の 異常26 卜 30】が指摘 されて い る今日 , 本核 の 臨床的
意義 に 関 して は 再検討 が必 要で ある と考え られ る .
本研究 の 目的は , 定量的方法 に よ り側坐核を含む ヒ ト線条体
の 神経細胞密度を部位別に 検討 し, H C病 に お け る側坐核の 神
C A T, Cholin e a c etyltra n sfe ras e ;DA, dopamine;
GA B A, T- ar nin obutylic a cid; H C, Huntington
l
s chor e a; =-E･ he m atoxylin-e O Sin; K- B･ Kluver-Barr e ra; M LD S,
m es olimbic dopa minergic system ; M LCDS. m es olimbo co rtic al dopa min ergic system ; M S DS, m eS OStria
tal
dopa minergic system ;NS D S, nigrostriatal dopa min ergic syste m ; SSI S O mat9Statin ; 光顕 ′ 光学顕微鏡
Huntingto n 舞踏病の 側坐核神経細胞脱落
経細胞脱落の 有無を明 らか に し , 本核 の 臨床的意義に 閲 し臨床
病理学的に 考察する こ と に ある .
対象お よび方法
Ⅰ. 対 象
6例の H C病剖検脳(男5例 , 女 1例 . 年令37～ 50才 , 全経
過5 ～ 33年)を 対象と し, 非神経疾患 6例お よ び後頭葉梗塞(線
条体病変 を有 しな い) 1例 , 計 7例の 剖検脳(男2例, 女5例 ,
年令45～ 81才) を対照 と した(表1). H C病 6例の 臨床経過 は後
述する .
Ⅲ . 方 法
10%ホ ル マ リ ン 固定脳 の 大脳半球前額断標本の パ ラ フ ィ ン 包
埋ブ ロ ッ ク か ら1 0FL m 厚切片 を作成 し , そ れ らに He m ato xyト
inreosin(H-E) 染色, Nissl 染色 , Kliiv er-Barre ra(KTB)染色お
よび HoIz er染色を 行い , 光学顕微鏡(光顕) に て 全脳 に わ た り
病理学的変化を観察 した .
線条体神経細胞数の 定量 : Nissl染色 お よび K-B 染色標本を
100倍率で検鏡 し , 方 眼対物 ミ ク ロ メ ー タ ー (オ リ ン パ ス 光 学
軌 東京)を用い , lm m2 内の 大型お よ び小型神経細胞数を , 可
及的全域 に わ た る よう に10ケ 所測定 し, そ の 平均か ら 1m m2あ
た りの 各神経細胞 の 密度 お よび 小型/大型神経細胞(S/L)比 を
求めた . 神経細胞 の 同定 は cr esylviolet に染 ま る胞体 , 核, 明
確な核小体な どを 指標 と し, 大型 ･ 小型神経細胞の 判別 に は 武
谷の 記載3一) に 基 づ い た . 側 坐核 の 同 定 は , DeAr m o nd ら32),
Zuleger ら
33)
, Ha u s m a nら
34)の ア ト ラ ス に 従 っ た . 検索部位と
して , 前交遵の 直前の 前額断面標本 と乳頭体 よ り後方の 前額断
面標本を用い , 前者 に お い て 側坐核 , 尾状核頭部と被殻前方部
を l 後者 に お い て 尾状核休部と被殻後部 の 各 々 の 神経細胞密度
を調べ た .
Ⅲ . 症 例
1 . 症例1
死亡時37才, 女性 , 女学校卒
家族歴 : 父 お よ び父 系 の 祖父 の 兄弟 に 同様症状あり .
現病歴 : 元 来非社交的で 我が ま まな 性格 で あ っ た . 旧制高女
Tablel. Brain m ate rial
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を 成績低下の た め 中退 した . 18才頃 に 意欲減退 で 発症, 意地 張
り ･ 利己 的 ･ 非常識で 羞恥心欠如, 嫉妬心 が強 い な どの 性格変
化が み られ , な に も しな い で 一 日 中同 じ本を読み ,･ つ ま らな い
こ とに 大声を 出 して 泣き ∴涙もろく , 本を 見て指 さ した りうな
ず い た り , 思い だ し笑い を し, 精神科医に よ り精神分裂病の 診
断を受けた ･ 23才頃か ら首や 手の 不 随意運動が出現 し次第に 増
強 し , 編物や 着衣が困難とな っ た . 24才時M 精神病院に 入 院 し
た ･ 舞踏運軌 筋緊張低下, 知能低下 , 意欲低下, 多幸症な ど
を 認め H C病 と診断され た . 29才頃か ら寝たき りと なり , 徐 々
に 無言無動と な っ た ∴轟痩が 目 だ ち裾創が出現 , 気管支肺炎に
て 死 亡 した ･ 全経過は 精神症状発現後19年 , 舞踏運動出現後14
年 . 脳重 700g.
2 . 症例 2
死 亡時50才男性 , 旧制中学卒
家族歴 : 母 方祖父 母 が従兄弟結婚 , 父 と 父方祖母 に 舞應様不
随意運動あり .
現病歴 :17才頃か ら怠け癖があ り , 仕事 に 消極的で 人 の 言う
こ と を 開か ず読書ば か り して い た . 29才時結婚するも嫁に 無関
心 で 1年 で 離婚 し, 家に 龍 り仕事を せ ず, 他人を嫌 い 食事も ー
人 で し, 浪費癖が強か っ た . 36才頃に ほ 自室に 籠り本ばか り読
み , 無精でだ ら しな く, 攻撃的 で , 尊大 , 自己 中心 的 , 表面
的 ･ 形式的で あり , 会話は唐突 ･ 一 方的で 他人 と の 協調性 がな
か っ た . 某精神病院に 入 院 し精神分裂病 の 診断を受 け た . 幻
覚 ･ 妄想 はな か っ た . 37才頃か ら頭頸部, 四 肢 巨 躯幹の 不随意
運動が出現 し, 41才時M精神病院に 入 院. 舞踏運動 ∴筋緊張低
下があり ∴気脳写で側脳室の 拡大 と尾状核 の 萎縮 を指摘 され
H C病 と診断され た . 高調子で 反抗的, 奇声を連発 し誹禍 . 時
に は テ レ パ シ ー 云 々 と 訴え ∴ 気分は 日 に よ り変化 . 周 囲に 対 し
無関心 で 投げや り で ある が , 一 般的 知識 は あ り , 理 解 力 ･ 記
銘 ･ 記憶 ▲ 計算力は 保持 され て い た . 4 5才 頃に は 不 機嫌 , 独
語 , 空笑が み られ , 時に 怒声を発 し興奮状態と な っ た . 大食漢
で あるが 太 りは しな か っ た . 次斯 こ寝 たき りと な り経菅栄義が
必 要と な り , 消化管出血 に て 死亡 した . 全 経過は精神分裂病 の
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3 . 症例 3
死亡 時44才男性 , 大学卒, 新聞記者
家族歴 : 母 , 姉 に 舞踏運動あり .
現病歴:33才頃 か ら足が 振る え , 体が よ ろけ , 全体 に 落 ち着
きがな くな っ て きた . 34才頃か ら易怒性が増強 し, 不随意運動
も強 くな り , 巧緻 性が低下 し , 37才か らむ せ 易く な っ た . 38才
時某大学神経内科 に 入 院 し HC 病と 診断 され た . そ の 後 Y 病院
に 入 院す るも , 我が まま で 一 方的 , 興奮 し易く l 他患 との ト ラ
ブ ル を繰 り返 し , 40才時M精神病院に 転院した . 転院時 , 舞踏
運動 , 筋緊張低下 と ともに 知能低下 (W A ISに よ る 知能指数 は
56) を認め , 興奮 し易 く攻撃的 で あ っ た . 不 眠を 訴え , 不 機嫌 で
拒食 , 拒薬を繰 り返 した . 43才頃か ら痩せ が 目だ ち , 不 随意運
動も増強 し, 日常 生活 に 介助が必 要 とな っ た . 44才時誤囁 に よ
る窒息に よ り急 死 した . 全経過11年 . 脳重 1 090g.
4 . 症例 4
死 亡時50才男性
家族歴 : 父 と姉が 同病.
現病歴 :40才時 に 歩行不安定 と物忘れ で 発症 し , 48才時S 療
養所 へ 入 院 した . 高度の 痴呆 . 上 肢優位の 四肢 の 舞踏運動 と言
語緩慢を認め , 左側 の 深部反射軽度冗進 , 左半身 の 痙園締 を
伴 っ て い た . そ の 後次第 に 症状 は進行 し, 左側 に 病 的反射が加
わ り , 肺炎を 合併 し, 全経過1 0年 で 死亡 した . 脳重 950g ･
5 . 症例 5
死亡 時39才男性
家族歴 : 不 詳 .
現病歴 :32才頃か ら抑鬱状腰 , 転び 易い , 物忘れ な どが 出現
Fig.1. Gro ss ap pe aranc e of the n or m al striatu m■ A
coro n als e ctio nthro ughthe a nteriorportio n ofthe striatu m
sho w s n orrn al c o n.figur ation s of the n u cle u s a c c u mbe n s
(Ac c), C a udate n u cle u s(C d)a nd puta m e n(Pt), Cas eC 6,
K-B stain(×4.5).
しY精神病院に 入 院 した . 舞踏運動 , 筋緊張低下, 痙撃発軋
抑鬱状態 , 記憶障害な どが認 め ら れた . 39才時誤嘩に よ り窒息
死 した . 全経過 7年 . 脳重 1360g.
6 . 症例 6
死亡 時48才男性 体症例の 詳細 は別に 報告
35 した)
家族歴 : 父 , 叔 父 , 祖母 が 同様症状 .
現病歴 :43才鄭 こ不 随意運動 に て 発症 し , 44才時 N大学内科
へ 入 院 し HC 病の 診断を受け た . 45才時 , 舞踏運動 . 筋緊張低
下 とと もに 軽度の 失見当識 , 計算力低下 , 記憶 障害 な どを認め
た . そ の 後 , 舞踏運動 は増強 し, 不 潔 で 頑固と な り , 48才でM
精神病院に 入 院 した が , 無欲状態 , 寡黙 とな り ∴寝たき りで轟
痩が 目だ ち , 全経過 5年で 窒息 死 した . 脳重 1250g ･
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Fig･2, Histology of theLn Or m alstriatu m･ T he cyto archite
･
ctur al fe atur e s ap pe arto be ide ntic al in the thre e s ubdivi
･
T Sio n s of the striatu m ; n u Cle u s a c c u mbens (A). c audate
n u cle u s(B)a nd puta m e n(C). Ca seC-6, K-B stain(×50)･
Hu ntingtorl舞踏病 の 側坐核神経細胞脱落
家族歴の 不 明な 症例 5 を除く全例 で 遺伝歴 が 明 らか で ある .
全例で 定型的な不 随意運動と種 々 の 精神症状が み られ た ･ 症例
1, 2 は精神症状 で 発症 し, 病初 期 に は 精神分裂病 と診断 さ
れ∴精神症状発症後各 々 5年, 1年後 に 定型的な舞踏運動が出
現した こ と が注 目 され る ･ 症例 3 , 4 , 5 で は 不随意運動 と精
神症状が ほ ぼ同時期に 出現 し, 症例 3 の 性格変化を除けば精神
症状と して は知能低下が 主 で あり , 症例 1 , 2の よ う な分裂病
様症状は み られ な い , 症例 6 ほ不 随意運動 で 発症 し . 軽度 の 知
能低下が出現後 , 性格変化 が 加 わ っ て い る ･ 全例歳痩 が 目 だ
ち, 窒息死 が 多か っ た .
成 績
Ⅰ . 正 常対照例に お け る線条体神経細胞密度
肉眼的に は対照例の 尾状核と被殻は十分な膨 らみ を 有 して い
る(図1 ). 側坐核 は , 前交連の 前方の 断面に お い て , 上方 では






























n ucle u s c a udatu s















r ostral c a udal
PUta m 8 n
Fig･ 3･ Sm a11 striatal n eur o n al de n sity in the n u cle u s
ac c u mbe n s
, C a udate n u cle u s a nd puta m e nin c o ntr oIs a nd
in Hu ntingto n
,
s chor e a･ In c o ntroIs, the av er age n e u r o n al
den sity is higherin the n u cle u s a c c u mbe n stha nin the
C a udate-puta m e n･ In Hu ntington
,
s chor e a, the c audate-
puta m en sho w s a re m arkable depopulatio n of the s m all
StriatalJ n e ur o n s. In the nucle u s a c c u mbe n s
,
the n e uron al
depopulatio nis r elativ ely mild in degr e e, butis statistic ally
Slgrlific a nt whe n c o mpared with the c o ntroIs. S, S m all
Striatal n e ur o n ; † , Me a n±S. D.; 0 . Co ntr ol; ◎,
Hu ntington
'
s cho re a(Arr o w sindicate the c a se swith
SChizophr e nia-1ike psycho sis); ※. P<0.05; ※※, P < 0. 2;
※※※, P く0.001,
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方 に は 喚領傍野 par olfa ctory ar e a, Bro ca の 対 角帯 diago n al
ba nd of Br o c aな どが 位置す る. 上 外方 で は尾状核頭部に 接 し
(こ の 部 で は 分界静脈枝と考え られ る 静脈 の 走行が 観察 され る
こ とが 多い), 外側 で は 内包前脚と被殻前方部 に 接 して い る . 肉
眼的に は 尾状核 ･ 被殻移行部との 境界がや や 不 明 瞭で あるが ,
K-B 染色で は 髄鞘の 島の 少な い 淡明 な領域 と して比較的明瞭に
同定 しえ る .
光顕上 , 側坐核 ･ 尾状核お よび 被殻 の 3者は ほ ぼ類似の 観織
像を 示 L (図2A. B . C), 多数 の 小型神経細胞の 中に 少数の 大型
神経細胞が散在 して い るが , 検鏡視野内で 概観する限 り両神経
細胞の密度お よび両者の比率に は差異が な い よう に み えた .
定量的に 検討する と , 小型神経細胞密度( 図 3) ほ層状核 . 被
殻 で は 234～ 261/m m2 で あり, 掛 こ尾状核体部お よ び被殻後部
で 低値を示 す傾向があ っ た . そ れ に 比 し側坐核 で ほ 315ノ′/m m2
と小型神経細胞密度 は尾状核休部 , 被殻後部に 比 し推計学的に
有意 (P<0.05)に 高値を示 した . 一 方 , 大型神経細胞密度 (図
4) は被殻後部で 2.9/m m3と やや 高 い 傾向が見られ た他 は , 側
坐核 , 尾状核頭部 ･ 休部 , 被殻 で は い ずれ も 2.0 ～ 2.4′/m m2 と
ほ ぼ 均 一 で あっ た . S/
ノ
L 比(図5) ほ側坐核 で は167 と他の 部に
比 し有意(p<0.02～ 0.001)に 高値 で あ り , 被殻後部 で は86 と最
も低値で あ っ た .
すな わ ち , 対照例 に お い て , 通常 の 検鏡視野内で は組織像 に
は 一 見差 が ない よ うに 見え る側坐核 , 尾状核お よ び被殻の 3老
に も , 定量的 に み る と神経細胞密度 に は生理 的に 明確な 差 異 が
認め られ , とくに 側坐核で は他の 2老 に 比 し , 小型神経細胞の
密度が高い こ と が 明 らか と な っ た . また , 尾状核 ･ 被殻内に お
い て も細胞密度は部位的に 均 一 と は 言えず , 吻側の 方が 密度が
高い 傾向に あ っ た .
] . H C病 にお け る線条体神経細胞密度













































rostral c a udal
PUtam On
Fig .4. Large striatal n e ur o n al de n sity in the n u cle u s
a c c u rnbe n s
,
C a udate n u cle us a nd puta m e nin co ntr oIs arld
in Hu ntingto n
'
s cho re a. Ea ch str u ctu r ein Hu ntingto n
'
s
Chor e a sho w s a mild in c re a se ofthelarge striataln e ur o n s.
In the c as eswith schiz ophr e nia-1ike psycho sis(arro w s), the
la rge n e u ro n s ar e r elativ ely w ellpre se rv ed. L, Iarge
Striatal n e ur o n; † , M e a n±S. D.; ○, Contr ol; ○,
Hu ntingto n
'
s cho re a; ※, P < 0. 5.
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萎縮は 明 らか で ある が , 側坐核の 萎縮 は比較的軽度であ っ た (図
6 A, B).
光顕的 に は l 尾状核 と被殻 で は 小型神経細胞密度 の 著 明 な減
少と乏突起膠細胞の 密集(図7-A, B, C) お よび 星状膠細胞 の 増
加( 図8-A, B, C)が 認め られ た･. 病変 は尾状核 に 強く認 められ
た が , 症例 6 で は 被殻背内側部 に 強い 傾向があ っ た . 側坐核 の
神経細胞 は 一 見保た れて い る よう に 見え た が , 乏突起膠細胞 の
軽度の 増加 を伴う こ と が 多か っ た .
■
症例 2 , 4 , 5 の 側 坐核に
は軽度の 線維性 グリ オ ー シ ス が認 め られ た が , そ の 程度は 尾状
核や被殻の そ れ に 比 し軽い もの で あ っ た .
定量的に 検討す る と , 尾 状核 ･ 被殻 に おけ る小型神経細胞密
度( 図3) お よび S/L比(図5)は , 対照例 に 比 し明 らか に 低下
し(P<0.001), 両者 とも吻側よ り尾側 で 低下が著明 で あ っ た .
一 方 , 側坐核の 小型神経細胞密度ほ 202/m m2 で あ り , 尾状核
(41～ 67/m m2) ･ 被殻 (44～ 75/m m2) に お ける著明な細胞脱落 に
比べ る と比較的軽 い が , 対照例の 密度 の 約2/3に すぎず , 推計
学的に も側坐核 の 小型神経細胞密度 の 減少 ほ 明 ら か で あ っ た
(P< 0.02). そ れ に 反 して , 大型神経細胞密度(図4) は や や 増
加 し , こ の 僚 向ほ 側坐核 , 尾状核頭部 , 被殻吻側 な ど線条体吻
側 で 著 しく , 特 に 側坐核 の 大型神経細胞密度は対照例に 比 し軽
度 で は あ るが 明 らか に 増加 して い た (P<0.05).
側坐核 ･ 尾 状核 ･ 被殻に おけ る こ れ らの 変化は , 曜病期間が
長 い ほ ど強い 傾向が認め られた . な お , 一 時期 に 精神分裂病 と
診断 され た 症例 2 で は, 他 の H C病例 と比較す る と , 側坐核 の
大型神経細胞密度 は4.8/m m2と最も高値 で あり , 小型神経細胞

































Fig.5. T he ratio of s m allto large striatal n e u ro ns(S/L)in
the n u cleus a c c u mbe n s, C a udate n u cle u s a nd putam e nin
C O ntr OIs a nd in Hu ntingto n
'
s cho re a. A definite n e ur on a1
los sis obs er v ed in the n u cle u s a c c u mbe n s, aS W ellasin
the c a udate-puta m e n, in Hu ntingto n
'
s chorea. † ,
Me a n±S. D. ; ○ , Co ntrol; ◎, Hu ntingto n
'
s chore a
(Arr o w sindic ate the ca s e s with s chiz ophr e nia-1ike
psychosis); ※, P<0.001; ※※, P<0.02; ※※※, P<0.01.
Fig. 6･ Gr o ss appe ar a n c e of the striatu m of =u ntingto n
,
s chor e a･ ･ Note the ap par e nt atrophy of the c a udate n u cle u sa nd
puta m e n, C O mPar ed withthe n u cle u s a c c u mbe n s which lo oks m a cr o sc opi ally no r m al･ A , Ca seH C-3(×4･0); B, H C-2(×4･2);
K-B stain .
Huntingto n 舞踏病の 側坐核神経細胞脱落
著明に 低下 して お り , 線維性 グ リ オ
ー シ ス も認め られ た t 若年
型で やは り精神分裂病様症状 を呈 した 症例1 で は , 尾状核お よ
び被殻の 萎縮が著明 で あり , 側坐核の 同 定は 困難 で あ っ た . 症
例1 , 2 とも小型神経細胞密度と S/L 比 の 低下は 他 の HC 病
と変わ らなか っ た が , 大型神経細胞密度 は側坐核 (症例1 ), 尾
状核 ･ 被殻 で 他の H C病例に 比 し高い 傾向があ っ た .
以上 の 成績は , 光顕上 は 叫 見変化の 目立 た な い H C病の 側坐
核に おい て も , 他の 線条体 と同様, 小型神経細胞 の 明 らか な脱
落と軽度の 線維性 グリ オ ー シ ス な どの 病理 学的変化が 生ず る こ
とを示 して い る .
Ⅲ . H C病 にお け る 線条体以外の 病理学的変化
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Fig･ 7･ =istolog y of the striatu m of Huntingto n
･
s chor e a.
The pictu r es sho w glial cr o wding a nd depopulatio n ofthe
S mallstriatal n e u ro n sin v arylng degr e e s; m arked in the
C a udate n u cle u s(B), m Ode rate in the puta m e n(C) and





され た . )
マ イ ネ ル ト基底核 Nu cle u sbas alis of Meyn ert には 症例5 で
僅 か に 萎縮性の 神経細胞の 散在を見 る の み で , 全症例で神経細
胞 の 減少や グリ オーシ ス は認め られ なか っ た . 淡蒼球 で は外節
の 軽度 の 神経細胞減少と線維性 グリ オ ー シ ス , 髄板の 線維性 グ
リ オ ー シ ス が 観察 され た が , 内節で の 変化ほ 比較的軽度で あ っ
た . 祝床 で は 正 中中心核 , 内髄板核や外髄板核 の 星状膠細胞 の
増 加 をみ た が 神経細胞の 変性は軽度 で あ っ た . 視床下部で は神
経細胞 の 萎縮や星状膠細胞の 増生を示 すもの もあ っ た . 大脳皮
質 で は全症例とも皮質幅ほ狭小化 し, 皮質全層 , 特に 第3層 ,
第 5層 , 第 6層 を中心 に , 神経細胞 の 萎縮 , 変性 , 脱落を認め
た が ダ リ ア の 反応は 乏 しか っ た . 脳重 700g と最も軽か っ た 症
例 1 で ほ , 神経細胞の 変性 ･ 脱落が 最も顕著で あ っ た . 海鳥 ,





























































































































































Fig･8, Fibrillary gliosis in the striatu m of Hu ntingto n
'
s
Chor e a･ Pr olife ratio n of fibrillary a str ocyte is m arked in
the c a udate n u cleus(B) a nd puta m e n(C), but mi 1d in the
nucle u sac c u mbe n s(A). Ca se廿2, HoIz er stain(×100).
26()
質~F白質 , 髄否な ど で 星 状膠細胞や芝突起膠細胞 の 増加を認 め
た が
, 線維性 グ リ オ ー シ ス は 認め られ な か っ た . 深部 白質 に は
症例1 を除き皮質下白質の よ う な変化は認め ら れ なか っ た , 小
脳歯状核 の 神経細胞の 萎縮を見る他 に は . 小脳 ･ 脳幹に は 著変
を認め なか っ た . 全脳に わ た り , 老 人 班 , 神経 原線維変化や
Pick 噂銀球な どは 認め られな か っ た .
考 察
側坐核 は発生学的 に は線条体の 一 言野ユト 16)と さ れ , 解剖学的に
も新線粂体に 連続 し1 7
1
, 新線粂体 ･ 黒質 ･ 大脳 辺縁系 な ど と 線
維連絡を有 し15
13丁ト 4l〉
, 組織学的 に も類似 して い る42 卜 44 -. しか し ,
D A含 有に お い て 新線条体 と共通点 を有 し て い る
葉巨｣ れ が
,
n or epinephrin e含有 は層状核 に 比 し10倍高(
45)
,
DA の 交 替度
turnove r rate は新線粂体 に 比 して 克進射 L て い る な ど, 神経化
学的に は新線粂体 と態度を異 に す る点もみ られ る . しかも , 両
者を 支配す る D A作動性神経 は l 黒質(A 9)か ら新線条体に 向
か う 異質 ･ 線条体 ド M バ ミ ン 作 動系 (nigr o striatal dopa min er←
gic syste m. N S D S) と , 中脳の 腹 側被蓋部 (v e ntr al tegm e ntal
are a, AlO) か ら側坐核 を含む辺最系に 投射する中脳 ･ 辺縁 ド ー
バ ミ / 作動 系 (m e s olimbic dopa min e rgic syste m, M L D S) とで
異 な る37■38 鼎 8〉q gl'と され , 前者の 障害ほ運動系に , 後者 の 障害 は行
動異常の 出現に 関与する25-と 考え られ て い る . 近 年 , A 9. A 10
の 投射領域が璽な る こ と5 ロー, 側坐核は 嘆結節 と共 に 新線粂体 が
腹側 へ 進展 した 腹側線粂体 v e ntr al striatu m1
7) と して と ら え ら
れ る な どか ら , Bj6rklu nd ら
50＼は , A 9, A l O か ら側坐核な どに 向
か う 中脳 ･ 線条体 ド ー パ ミ ン 作 動 系(m es ostriatal dopa min er-
gic syste m . M S D S) と, A 9内側部お よ び A l O から 中隔核 ･ 扁
桃核 ･ 梨状菓 ■ 境 内野な どの 辺薇系 ･ 古皮質や 前頭葉な どの 新
皮質 に 投射す る中脳 ･ 辺 縁 ･ 大 脳 皮 質 ド ー パ ミ ン 作 動 系
(m e solimboc o rtic al dopa min ergic syste m , M L C D S)の 存在 を 指
摘 して い る . また ∴ 組織学的に は 一 様 に 見え る線条休も神抒化
学的に は 均 ～ で は なく ∴斑状部 と基質部(patch-m atrix) か らな
る モ ザ イ ク構造 を 示す こ とが 明 らか に され , 腹側被蓋部 (A lO)
か ら の D A作動性線維 は新線魚体腹内側 の 基質部 (m atrix) と
側坐核に , 黒質緻密帯の 背側層(dor sal A 9c e11s〕か らの D A作
動性線椎 は 線条体基質部 へ , 悪 質緻密滞腹側 (v e ntr al A 9
c elIsl と網状帯腹側か ら の D A作動性線維は線条体 の 斑状区画




こ の よ うに , 側坐核 と新線条体 は種 々 の 点で煩似性 を有 し て
い る が , 両 者間 に は 明確な 相違点も存在 し , 側坐核 ほ , 破壊 に
よる 行動異常の 出現25)に み られ るよ う に 機能的に は 辺縁系に 近
い 性格を有 し(辺縁線条体 】 1imbic striatu m
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), 新線条体 と辺縁
系の 中間的存在 で 両者を統合す る
52卜 紬 と の 見 方も な さ れ て い
る .
ヒ ト側 坐核 の 詳細 な解剖学的検討 は十分 で は な い が ,
c ollic ulu s of c a udate n u cle u s, n u Cle u s a c c u mbe n s s epti な どと
記載 か ≠ され て い る本核は , 尾状核頭部と被殻 の 移行部 の 内側
お よ び嗅領傍野の 上 外方 に 位置 し , 前交連 の 前方を通 る冠状断
切片の K- B 染色標本で は比較的容易に同定 Lうる .
線条体 の 細胞構築ほ小型神経細胞 と少数 の 大型神経細胞から
なり . 小型神経細胞は 10～ 20〃 m で 中型神経細胞 とも記載 さ
れ, Golgi法な ど に よ り嫌 の 有無な どか ら 4種類 に 分類 され
が5-が , 通常 の 染色法で はそれ らの 鑑別 は困難 で あ り本研究で
は 小型神経細胞 乳 湖 と して 一 括 し て 記載 した ･ 大型 神経細胞
ほ 20～ ′6 帥 m で や は り 有辣 ･ 無棟 の 2種掛 こ分 類さわる55)が
,
小型神経細胞 と 同様 一 括 して 検討 した .
さて
･ 線条体 の 神経細胞密度 に 関す る研究 は , 尾状核 ･ 被殻
に 対し て ほ い く･つ か行 わ れ て い る ･ Na mba59:'は 大型神経細胞1
コ あた りの 小型神経細胞数ほ線条体背部 で 約70, 底部 で 約53で
あり線条体の 部位に よ り小型神経細胞密度が異な る こ とを指摘
して い る . Treff
6O) はS/L 比を52 と し, Tabu chi
61)ほ S/L 比が
270で 大型神経細胞密度が吻側よ り尾側 で 高 い こ と を 指摘して
い る ほか , Do m ら
5b' は 被殻 の S/L 比 を145, La nge ら
57)は線条
休の S/L 比を1 75と報告 して い る . 画 像解析を 用 い た森村58)の
成績 で は 尾状核(c a udatu m m ediale) に おけ る S/L比は40.2で
ある と い う .
以 上 の よ う に 各報告 に よ り測定値に 差 が ある が , こ れ は標本
の 状態 ･ 検索 され る切片 の 厚 さ ･ 検鏡時の 倍率 ･ 細胞の 計測法
や測定部位 な どの 方法論的な差 に よ ると 考え られ る . 例えば,
Na mba59)は 測定視野に 1 コ の 大型神経細胞を含む ように 計測し
て い るが , こ の 場合は S/L比は当然小さく な る . ま た細胞数の
計測に 関 して は 検索す る細胞 が大きい ぼ ど , か つ 用い られる標
本が薄 い は ど計測誤差が大と な る . さ ら に 細胞密度を顕微鏡の
視野内で 二 次元的に 比較する の か 絶対的 な容積細胞密度を求め
る の か に よ り , 示 され る数億 の 意味は異 な っ て く る . 後者の場
合 . 脳 の 固定条件や萎縮に よる観織容積 の 減少が よ り大きい意
味を持 っ て く るか らで あり , 各種 の 補 正
57) も試 み られ て い る ,
著者 の 成鏡は 検鏡視野内の Im m
2 内の 神経細胞密度を検討し,
尾 状核 ･ 被殻 の 小型神経細胞密度が 234～ 261/m m2 , S/L 比が
86～ 119の 範 囲に ある こ とを 示 した が , こ の 値 は 従来 の 各報告
値を ほ ぼ包含するもの で ある .
以上 の 報告 は 主に 尾状核 ･ 被殻 に お け る検討であり , 側坐核
の 神経細胞密度に 関す る報告 は検索 しキ範囲内 で は 見られ な
い





′L 比も1 67 と尾状核 ･ 被殻 に 比 して い ず れ も高値を示し , 神
経細胞密度の 観点か らほ尾状核 ･ 被殻 と明 らか に 異な っ て いる
こ とを 示 した . 加 えて , 線条体 で は側坐核 ･ 尾状核 ■ 被殻の 3
老間 の み な らず , 各 々 の 核内に お い て も部位別 に 細胞密度の 差
が存在す る こ とも明 らか と な っ た . こ の こ とほ 定量 的検討に際
し若干 の 考慮 が必 要 で ある こ と を 示唆 して い る .
II C病 に お け る線条体病変は 本疾患 に おけ る病理 学的変化の
主座 をなL , 小型神経細胞の 変性 ･ 脱 落を特徴 とす る こと は従
来か ら指摘 さ れ て い る い 3J . H C病に お ける線条体小型神経細胞
の 減少は75～ 84%
2 岨
な どと 報告 され て きた が , 定量的に 検討し
た 研究は多く は なく , また , 側坐核の 神経細胞 の 減少を定量的
に 明 らか に した報告 ほ み られ な い , Do m ら56)は 被殻 の 小型神経
細胞に は病型むこよ り程度疋は差があ るが , H C病 で は対照例の
18/22～ 1 .8/2 2に 減 少 (18.2～ 92%) する と し て い る . La nge
ら
57′ は 線条体 の 小型神経細胞密度 の 減少は36%で あ るが大型神
経細胞密度は 上 昇 して お り , S/L 比 は77% 減少して い るとして
い る . 森村朝 は尾状核で検討 し95.5 ～ 55.'7% の 減少を報告して
い る . 著者 の 成績 で は 上 尾 状核 の 小型神経細胞は74～ 82%, 被
殻 では70～ 82% 減少し , 側坐核 に お い て も約30% と比較的軽度
で あるが 明 らか に 減少 してい た .
H C柄に お け る線条体大型神経細胞密度 に 関 して は , 高度進
行例 では 減少す る
2)3} が , 通常は 小型神経細胞 に 比 して 保たれる
と され , む しろそ の 密度は 増加 して い る よ うに 見え る
56}57}
. 固締
Hu ntingto n 舞踏病の 側坐核神経細胞脱落
型の H C病で ほ , 大型神経細胞は減少す る
56)とす る報告と多動
型の H C病に 比 し保 た れ る
63)と する報告が ある . 著者の 例は 固
線型 H C病例を含ま な い が , 対照例に 比 して 高値を 示 す例が多
か っ た . これ に 関 して ほ線条体の グリ ア の 絶対数の 増加が ない
こと な どか ら , 大型神経細胞密度 の 増加 ほ絶対的 な増加 よ り
も. む しろ脳 組織容積 の 減少を反映 した相対的増加と解釈 され
が
6'5r)
一 般的 に 尾状核と被殻 の 移行部で は病変は軽い 2)と され て い
るが , こ の 移行部に 隣接す る側坐核 は , 光題 的に は 一 見神経細
胞が よく保た れ て い る よう に 見え るた めか , 従来 H C病 に お い
ては あま り注目 され て い なか っ た . しか し , 定量的に 検討 した




L 比は尾状核 ･ 被殻 の 両者に 比 して 有意に 高く , HC 病で は
小型神経細胞密度 は対照例の 約2/3に , S/L 比は約1/3に 減少 し
て い る こ とが 明らか とな っ た .
H C病 の 側坐核 の 大型神経細胞密度は , 尾 状核 ･ 被殻と 同等
あるい はそ れ 以上 に 増加 して お り , こ の 変化 は対照例に 比較す
ると有意 で あ っ た ･ 大型神経細胞密度の 増加 を , 大型神経細胞
数の 絶対的増加 よ りもむ しろ脳組織容積 の 減少 を反映 した相対
的増加
56'57) で ある とす るな らば, 小型神経細胞の 脱落 は S/L 比
に よ り正 確に 反映 され ると考 え られ る . H C病 の 側坐核の 小型
神経細胞密度 の 減少の 程度は , 尾状核 ･ 被殻 に 比 べ 軽度で ある
が, S/L 比か らみ ると H C病 の 側坐核 の 小型神経細胞 は対照例
の約1ノ/3に 減少 して い る こ と とな る一
以上の こ とか ら , H C病 の 側坐核小型神経細胞は 光顕上 は 一
見保たれ て い る ように 見え るが , これ は生理 的に 存在する細胞
密度の 高さ と病的過程 に 伴 う組織容寮減少 の 両 者に よ り修飾 さ
れ たもの で あり , そ の 絶対数 は 見かけ 以上 に 減少 して い る と考
えられ た .
症例 2, 4 , 5で ほ 小型神経細胞 の 減少 に 加え て 側坐核の グ
リ オ ー シ ス も観察 され た . 定型的臨床像 を呈 しな が らもそ の 病
理学的変化が軽度 で あ っ た症例635
■
で は ∴定量的方法に よ り は
じめ て , 尾状核 ･ 被殻 の み な らず側坐核に も小型神経細胞の 脱
落が明らか と なり , 本症 の 病理学的検討に 際 して 定量的方法が
重要で ある こ と が示 唆 され た .
H C病 の 側坐核 の 病 理 学的変化 に 関す る記載は 極 め て 少 な
く, 検索 し得 た 範 囲 で は , Es cobar ら10) が , 無 動 型舞踏病
akin etic chore aの 1例 で 新線粂体の み な らず 側坐核 に お い て も





な どが 本核 に お け る軽度 の 神経細胞数の 減
少と星状膠細胞 の 相対的増加と共 に , 変性 の 初期像と考え られ
る核膜の 切れ込み (nu clear m e mbr a n eindentation
,
N M I) を報
告して い る程度であ る . そ の 点 で , 定量的観点か ら側坐核 の 小
型神経細胞の 脱落を確認 した著者の 成績 は重要 で ある と 思わ れ
る.
と こ ろで
, H C病に お け る線条体の 神経化学的変化に 関 して
は 多く の 研究が あ り , D A 合成酵素 で あ る tyrosin e hydrop
gen ase20'や D A20-21) の 上 昇 , γ-amin obutylic a cid(G A B A)64】651 ,
G AB A 受 容 体24), Cholin e a c etyltr a n sfer as e(C A T)65)66),
glutamic a cidde ca rbo xyla se
65)66)
, S ubsta n c eP
67}68)
, Chole cysto-
kinin69170) や , a ngiote n sin c o n v erting en zym e(A CE)
23一
な どの 減
少, S Om ato statin(SS)
71)72】
, n e ur Ote n Sin
731
な ど の 上 昇な どが 指摘
され て い る ･ 側壁核 に お て も , 他 の 線条体 と同様に , D A2D】22)や
SS22,の 上 軋 C A T21}, A C E23}や G A B A受容体
24)な どの 減少 が
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報告され て い る ･ こ の ような神経化学的変化の 報告 ほ , 病理 学
的変化が乏 しい と され て きた 本核に お い て も病的過程が存在す
る こ と を示 唆 し, 著者の 成蹟が示 した本核の 病理 学的変化 を支
持するもの と考 え られ る .
さ て , 大脳 皮質病変 は線条体病変 とと もに H C病の 病理 学的
特徴 の 岬 つ で あり , 本症の 痴呆症状に 対応する病理学的変化と
従来みな され て きた ■ しか し, 最鼠 本症に み られ る痴呆症状
の 特徴は ア ル ツ ハ イ マ ー 型痴呆な どで み られ る皮質性痴呆と は
臨床像が異な り , む しろ進行性核上性麻痺な どに み られ る皮質
下性痴呆 佃 ) の 特徴を 有する こ とが 明 らか に な っ て い る . 皮質
下性痴呆ほ失念 , 思考過程緩慢化 感情 ･ 人格障害や獲得 した
知識 の 使用能力の 障害な ど精神機能の 緩慢化 を基本症状とする
も の で あり , 基底核 , 視床 上 脳幹吻側部の 諸核な どの 皮質下核
病変 に 伴う と され て い る . H C病 で は 痴呆 の 程 度 と 大脳
(主 に 前頭葉) 皮質病変が 必 ず しも相関 せ ず㌔ Flu or ode o xy-
gluc os eを用い た研究 で は 大脳皮質の 脳代謝は 正常 で あ るが 尾
状核 で 著明 な低下を認め る7j}な どの 点か らも , 本症に み られ る
知的機能の 低下 は皮質下性 と考え られ て い る . ア ル ツ ハ イ マ ー
型痴呆で 認め られ て い る マ イ ネ ル ト 基底核 の 病理 学的変化 も
H C病で は 認め られ な い75). 著者の 症例で も マ イ ネ ル ト基底軌
海馬 , 扁桃核な どに は 著明な 変化は 認め られ なか っ た .
一 九 H C病で は 痴呆 に 加え て人格変化 ･ 行動異常な ど精神
分裂病様 の 症状を伴 う㈹
､ 12〕こ とも よく知 られ て い るが , こ の よ
うな 症状 の 成因 に 関 して は 不 明で あ り, そ の 癖理 学的背景も明
らか に され て い ない . 最近∴精神分裂病 と D A作動系の 異常や
大脳辺縁系と の 関連26 ト2 9】が 注目 され , 精神分裂病 の 側坐核 で
D Aの 有意な上 昇28). D A受容体感受性 の克進町 や DA 受容体の
増加30)な どが 報告 され て い る . さ らに
, 生前精神分裂病と誤診
され た Es c obarら
仰 の H C病症例 で は側坐核の 病変が記載され
て い る こ と も興味深い . 著者 の 症例 2 は , 17才時に 精神分裂病
と誤診 され る精神症状 で 発症 し , 37才 で 舞踏病運動が加 わ り50
才で 死 亡 した例 で ある が, 本症例で も側坐核 の 小型神経細胞の
脱落と軽度の 線維性 グ リ オ ー シ ス が認め られ た . 本症例 の 小型
神経細胞密度 の 低~Fは他の H C病症例に 比 して軽度で あ るが ,
大型神経細胞密度の 上 昇は最 も著明 で , S/L 比 は 他の H C病例
と同程度に 低値を示 した . こ の こ と は 他 の H C病症例以 上に 本
例 の 側坐核 の 萎縮が強い 可能性を示 唆 し, 特異な 精神症状と の
な ん らか の 関連を考 え させ る . な お , 若年 で 精神分裂病様症状
で 発症 した症例1 で は , 線条体を含め 今脳 に わた り萎縮 が著明
で 側坐核 ほ 同 定で きな か っ た が
仁 尾状核 ▲ 被殻 に お い て は大型
神経細胞密度は い ずれ も他の HC 病例に 比 し高値を 示す傾向が
あ っ た .
前述 し た よ う に , 側坐 核 は 線条体 と辺縁系 の 中間的存
在25'52'
q 511} で あ り , M L D Sあ る い は M S DSの 一 部 を 構 成
し37ト 40)48)49J , そ の 破壊に よ り行動異常を 呈 す る25) こ と が示 され て
い る ･ 精神分裂病に お け る D A代謝異常2
6ト 29〉
, 精神分裂病の卿
坐核 の D A 異 常28卜 30} , さ ら に , 精神 分裂病様症状 を 墨 ･した
H C病 に お ける側坐核病変の 存在10)な どの 知見は , HC 病に おけ
る精神症状や行動異常の 一 部に は , 従来指摘 され て い る新線条
体や大脳皮質病変 の 他 に , 側 坐核 を 含 む M L D Sあ る い は
M S D Sの 異常が 関与 してい る 可能性を 示唆 して い る . H C病に
お ける本核 の 神経細胞脱落を認 めた 著者の 成績は , こ の こ とを
形態学的観点か ら支持す るもの と考え られ る .
本研究の 結果か ら H C病の 側坐核に おけ る小型神経細胞脱落
262
が 明 らか と な っ た が , そ の 程度 は生理 的に 存在す る尾状核 ･ 被
殻 と の 細胞密度差 を勘案 して も軽 く , ま た ダ リ ア の 反応もは る
か に 軽度 で ある な ど, 側坐核 が尾状核 ･ 被殻な ど と は若干 態度
を異 に す る点も同時に 示 され た . こ の よ う な N S D Sと M L D S
ある い は M SD Sの 病理 学的変化 の 差異が H C病 に お い て 本質
的な意義を有す るか否か に 関 しては , 今後精神症状 を含む本症
の 臨床像と側坐核 を含め た M L D S, M S D Sの 異常 に つ い て , さ
らに 詳細な 臨床的 ･ 病理 学的 ･ 神経化学的研究 が必 要 で ある .
結 論
6例の Hu ntingto n舞踏病 (H C病)お よび 正常対照例 7例の
剖検脳 に お い て , 側坐核 , 尾状核 お よび 被殻 の 神経細胞数を定
量的むこ検討 し以下 の 結果を得た .
1 ∴対照例の 線条体内に は神経細胞密度の 分布 に 差異 が存在
し, 側坐核で は尾状核 ･ 被殻に 比 し小型神経細胞密度 お よび 小
型/大型神経細胞密度 (S/L)比が 大 で あ っ た .
2 . H C病の 側 坐核 の 小型神経細胞密度は対照例 の 約2/3に ,
S/L 比は 約1/3に 減少 し, 大型神経細胞密度は増加 して い た .
線維性 グ リ オ ー シ ス も認め られ た . 尾状核お よ び被殻 の 小型神
経細胞脱落は側坐核に 比 して よ り 著明 で , 線維性 グ リ オ ー シ ス
もよ り高虔 で あ っ た .
3 . 以上 か ら , 従来, 病理 学的変化が乏 しい と され , 光顕的
に 一 見神経細胞が保た れ て い る ように み え る H C病 の 側坐核 の
病理像は , 生理 的 に 存在す る細胞密度差 と病的過程 に よ る組織
容積 の 縮小 に よ り修飾され たもの で あり , 定量的観点か ら検討
する と小型神経細胞は有意に 減少 して い る こ と が 明 らか と な っ
た .
4 . 側坐核(辺縁線条体) の 臨床的意義を考察 し, 本疾 患に お
け る精神症状の 発現の 一 部に 本核を 含む m e s olim bic ある い は
m es ostriatal dopamin ergic syste m の 異常が 関与す る可 能性 を
指摘 した .
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Key w ords nucleus a c c umben s, H un tl ngtOn
'
s chore a, ne ur Onal loss, m e S Olimbicdop aminerglCSySte m, S Chizophremia-
1ike sympto m
A bstra(:t
h then europatholog yof H皿tington
'
s chore a(H C), Of whichs出 ataldegen erationis o ne of the m ain ftatur e s,little a tte n-
tionhasbee npaidtothatpar t Ofthe s 打iat um Called the nucle us accumbens(Acc). This n ucle us c onsdtutes ap r t Ofthe
mesolimbic dopa minergic syste m(M L DS)or m e sostriatal dopa min ergic system (M S D S)asthe ventrals打iat um, a nd is
assⅦnedtobe afum Ctio nal inte rm ediatebetwee nthe sd atu m and thelimbic system ･ Rece ndy, Se Veraln eu rochemical alter-
adonshavebeen reported onthis nu cle us andrelated dopaminerglC neu rO n SySte m Sin cases ofHC andschizophre nia, S ug-
gesb ng thatthe pathology ofthe Acc needs to be re
- eX amined･ He n c e, the author, 打o m a cyto m e bic polnt Of vie w, ha s




in HC. In 6 brains with HC and
7c onUolbrains, n um ericalc ell densitiesfbr each ofthelarge ands mal lst dataln e ur OnS, and als othe rati0 0fsm al1tolarge
S血atalne ur ons(S几)in the Ac c, C a udate n ucleus andputa m en w ered t r mined. A ltho ugh the cytoarChitecturalftatures of
the c onb
･
Ol brains, W e r eC On Sideredto beidenticalin the 血ree s打iatalsubdiv sions, aqu andtative analysis re veald thatthe
neuron al denslty Of the sm al l封工iatalne urons were higherin the Accthanin the othertwo stru C tureS. In c a s es of H C, the
Caudate-Put am enShow eda re m arkabledepopulationin the s m alls扇atalne u r ons, a mild incr e a s ein thelarge Striatalneur o n s
a nda signific an tdecreasein theS几一 r atio･ In the Acc, thesm alln euronal depopuladon w aslessthanin the ca udate-Puta m e n,
bu tit w as st aisticaly slgni 負c an tWhen c o mpar ed withthe contr oIs･ T he relativein creas ein thelarge striatal n eur ons, and
the resultinglo wS/L ratio, ar O u nd on eth irdthatofthe c on u
'
01 brains, S uggeStedthepresence ofade負nite n e uro nal depopu -
lation as w e11astiss ue shrinkage･ Ash
'
O CytlCpr Oliftraio n w as als o obs e rved inthe Acc ofse veralcases withH C, altho ughit
W aS relatively mildwhe n c o mpar ed withthepro minentgliosis of the c audate-putam en･ There s ultsdisc10Sed 血atthe Acc, a S
W ellas the n eos血atu m, W aS a飴 cted by HC･ It is w ellkn ow n that schizophren血1ike symptO m S ar e am O ngthe de丘nitive
Climical fbatures ofv ariouspsychiatric sympto m sincludingde m emiain HC･ Considering the po or c orrelationbetw eenthe
SeVentyOfpsychia由c sympto m s and the degree ofcerebr alc ortic aldegeneratio nin HC, andin vie w ofthedisordersin the
dopaminergic ne ur on syste m sin schiz ophrenia, S O m e Ofthe psychiab･icproble m s ofthisdisease m ay be a肝ibutable tothe
degeneradon ofthe M L DS orMSDS,includingthe nu cleus acc u mbe ns.
